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* 32 yas
* Erkek hasta
* Memur

* Halsizlik, yorgunluk ve bas donmesi



* Bilinen orak hiicre anemisi ve kronik karaciger hastaligi olan hasta halsizlik,
yorgunluk ve bas donmesi sikayeti ile acil servise basvurdu.

* Hastanin halsizlik, yorgunluk sikayetleri uzun zamandir mevcutmus ancak son
birka¢ guinduir artis gostermis.

* Halsizlik ve yorgunluk sikayetleri gtin icinde degismiyormus.

* Hasta kas agrilari, giicsuzlik, kabizlik, cok su icme, cok susama; eklem agrilari,
artrit, ciltte dokuntua; kilo kaybi, ates veya gece terlemesi tariflemiyor.



* Bas donmesi sikayeti daha cok oturur pozisyondan ayaga kalktigi
zamanlarda ve eforla olmakta imis.

* Bas donmesine eslik eden, bas agrisi, kusma, guc kaybi, his kaybi,
gorme problemi tariflemiyor.

* Hastanin bu sikayetlerine ek olarak orak hiicre anemisine bagli agnili
krizler ve hemolitik krizler nedeniyle 3 hafta once dahiliye servisine
ve 2 hafta 6nce hematoloji servisine yatis oykiistintin oldugu
ogrenildi.



* Dahiliye servisine yatisinda oksuriik ve ates sikayetleri olan hastaya
antibiyoterapi, oksijen, hidrasyon ve analjezi tedavisi verilmis.

* Hastanin bilirtbin degerleri ve agri sikayetlerinin gerilemesi tzerine
dahiliye servisinden taburcu edilmis.

* Daha sonra evdeki takiplerinde sikayetleri yeniden gelisip hastaneye
basvuran hasta bu sefer hematoloji servisine yatirilmis.

* Hematoloji servisinde 02, hidrasyon, analjezi ve antibiyoterapi verilmis.



* Cross-match’de otoantikor pozitifligi olan hastaya rituksimab tedavisi
verilmis.

* Daha sonraki takiplerinde hastanin agri sikayetleri gerilemis ve
biliriibin degerleri bazal degeri olan 15’ e diismus.

* Hasta bu sekilde hematoloji servisinden taburcu edilmis.



* Hasta bu basvurusundaki sikayetlerine ek olarak nefes darligi veya
gogus agrisi tariflemiyordu.

* Genel vucut agrisi tarifliyordu ancak akut agrili krizle uyumlu bir agr
tariflemiyordu.

* Acil serviste yapilan tetkiklerinde anemisinde derinlesme ve bilirlibin
yuksekligi saptanan hasta hemolitik kriz duisiintilerek takip ve tedavi
amaciyla dahiliye servisine yatirildi.



Orak hicre anemisi, kronik karaciger hastaligi
Kolesistektomi (2019) (elektif)
Sigara, alkol, bitkisel Grtn kullanim 6yklsua yok
Yok
Kuzeninde orak htcreli anemi 6ykist mevcut.

Hidroksilire 2 gtinde 1 tablet, UDKA 750 mg 1*1, Spironolakton
25 mg 1*1, PPI 1*1



* Inspeksiyonda gézde skleralar ikterik goriiniimde
* Gormede azalma: yok

* Cift gbrme: yok

* Kasinti: var, lokasyon yok genel kasinti

* Kizariklik: yok

* Sulanma: yok
* Agri: yok



* Oksuruk: yok

* Nefes darligi: Eforla oldugunu soyluyor
* Balgam: yok

* Hinlti: yok

* Kanli balgam: yok

* Yan agrisi: yok



* Gogus agrisi: yok

* Odem: var (ayaklarda)

* Carpinti: yok

* PND: yok

* Nefes darligi: eforla dispne
* Yatarken kullandigi yastik: 1



* Varis: yok
* Ekstremite Ulserleri: yok
* Kladikasyo: yok

* Ekstremitelerde kizariklik: yok
* Bacaklarda sisme: bazen, bilateral



* Bulanti, kusma : yok

* Karin agrisi: yok

* Hematemez, melena, hematokezya: yok
* Gegirme: yok

* Ishal: yok

* Refli: yok

* Kabizlik: yok

* Anal agri: yok

* Diskilama aliskanligi: glinde 1 kez

* Karinda sislik: bazen, su an yok



Metabolizma ve Endokrin Sistem

* Boy: 178 cm

* Kilo: 82 kg

* VKi: 25.9

* [stah: normal

* Terleme: yok

* Sicak intoleransi: yok
* Soguk intoleransi: yok
* Polidipsi: yok

* Kilo degisikligi: yok



* Bas agrisi: yok

* Duyu kaybi: yok

* Bas donmesi: var, ayaga kalkinca
* Motor kayip: yok

* Bayginlik: yok

* Dengesizlik: yok

* Tremor: yok

* Unutkanlik: yok



Kas — Iskelet Sistemi

* Agri: var, genel viicutta
* Eklem agrisi: yok

* Sertlik: yok

* Eklem sisligi: yok

* Guc kaybi: yok

* Sirt agrisi: yok

* Hareket kisithgi: yok

* Kramp: yok



Hematoloji

* Kanama: yok
* Ekimoz, purpura: yok
* PICA (toprak,buz,kahve telvesi): yok



Urogenital Sistem

* Dizuri: yok

* Hematduri: yok

* Oliguri: yok

* Nokturi: yok

* Pollakuri: yok

* I[drarda catallanma: yok
* [drar rengi: sari

* Akinti: yok

* Libido: normal

* Peniste agri: yok

* Skrotal agri/kitle: yok



* Genel durum orta-iyi, bilinc acik, hasta oryante ve koopere

* Ates: 36.3 °C

* Bas boyun muayenesinde gozlerde skleralar bilateral ikterik ve soluk
gorunumde, orofarinks dogal gérinumde, tiroid palpe edilmedi.

* Hastanin cildinde ikter mevcut idi. Cilt turgor tonusu normal.

* Servikal, aksiller ve inguinal bolgede ele gelen lenfadenopati yok.



* Kardiyovaskiiler muayenede nabiz sayisi: 82/dk ve ritmik idi.

* Kan basinci: 126/70 mmHg olculdu.

* Oskultasyonda kalp sesleri ritmik, S1 ve S2 +, ek ses ve ufuriim yok.

* Hastanin periferik nabizlari aliniyor. Kapiller dolum normal.

* Pretibial 6dem -/-



* Solunum sistem muayenesinde her iki akciger solunuma esit katiliyor.

* Solunum sayisi: 14 /dk idi.

* Oda havasinda parmak ucundan 6lculen Sa02:96 idi.

* Vibrasyon torasik normal.

* Kostofrenik sints acik.

* Dinlemekle her iki akciger sesleri dogal. Ral ve ronkis duyulmadi.



* Abdominal muayenede bagirsak sesleri normoaktif, palpasyonda batinda agri ve
hassasiyet yok.

* Defans-rebound yok ele gelen hepatomegali yok, dalak palpe edilmed.i.

* Traube ac¢ikt, fizik muayenede tespit edilebilen asit yoktu, perkisyonda timpan
ses alindi.

* Suprapubik hassasiyet yok.

* Norolojik sistem muayenesi normaldi, flapping tremor yoktu, I6komotor sistem
muayenesi dogal.



WBC: 8400

FERRITiN:239
HGB: 7.5 TRANSFERRIN SAT: 38.9
HCT: 20.6 B12: 621
FOLAT: 22.6
MCHC:36.2 PERIFERIK YAYMA: oraklamis

eritrositler gorildu, eritrositlerler
normokrom izlendi, eritrositlerde
anizositoz ve poikilosotoz mevcuttu,
target hicreleri ve Howell-Jolly
cisimcikleri iceren eritrositler
gorildi, her alanda 11-12
trombosit gorildii, atipik hiicre
gorialmedi

RDW:29,8
PLT: 124.000
LYM: 3200
MON: 800

BA: 200

KREATININ:0,87
NA:134

K:4.12

CA:8.1

P:2.6

URIK ASIiT:4.41

ALBUMIN:2.3
TOTAL PROTEIN:56

ALT:41

AST:137
ALP:120

GGT:50
LDH:900
DIREKT BiL:19.3

TOTAL BiL:33.0

INR:1.32

TSH:2.0
PTH:40.5
25-OH-VIT D:32.2

CRP:17.7

PROKALSITONIN:0.65

SEDIMENTASYON:32
TiT: OZELLIK YOK

ANTI-HBS:POZITIiF
ANTIi-HCV:NEGATIF
ANTI-HiV:NEGATIF
ANTI-HBC IgG:NEGATIF

ANA: NEGATIF

ASMA: NEGATIF
AMA:NEGATIF

ANTI-LKM:NEGATIF



* Yakin zamanda orak hicre anemisine bagli agrili kriz ve hemolitik kriz
nedeni ile servis yatislari olan,

* Oyku, fizik muayene ve laboratuvar tetkikleri degerlendirildiginde orak
hicre anemisine bagli hemolitik kriz dustinulerek yatirilan,

* Direk bil:19.3 total bil:33.0 Hb:7,5 olan hastaya eritrosit exchange
transflizyonu planlandi.

* Ancak hastanin cross-match de otoantikor pozitif olmasi nedeniyle 6nce
plazmafereze alinmasi daha sonra eritrosit exchange yapilmasi planlandi.



* Bu amacla hasta 31.01.2023 (yatisin 2. Glinii) ve 02.02.2023 (yatisin 4. Giinui)
tarihlerinde plazmafereze alindi.

* Ayrica 03.02.2023 (yatisin 5. Giinii) hastaya rituksimab verildi.

* Bu tedaviler sonrasinda hastaya 06.02.2023 tarihinde eritrosit exchange
transflizyonu yapildi.

* Takiplerinde bilirtibin artisinin devam etmesi lGizerine 09.02.2023 tarihinde
veniden plazmaferez planlandi ancak hasta kabul etmedi.

* Uygun hidrasyon, 02, hidroksiuire ve analjezi tedavilerine devam edildi.



HASTANIN YATISI SURESINCE BiLiIRUBIN DEGERLERININ SEYRI

30.01 31.01 01.02 02.02 03.02 04.02 05.02
DIREKT BIL: 19.3 7.45 19.7 9.22 21.04 23.03 24.9
TOTAL BilL: 33.0 16.6 31.3 19.7 32.1 38.01 40.9
08.02 10.02 12.02 14.02
DIREKT BIL: 37.1 48.6 28.5 29.9

TOTAL BIL: 54.7 55.5 51.9 52.6




e Hastadaki bilirtibin yuksekliginin nedeni orak hiicre anemisine bagli
hemolitik kriz olarak degerlendirilse de;

 Safra yollarinin degerlendirilmesi ve olasi karaciger ve safra yollari
patolojilerinin tespiti amaciyla hastaya Abdomen USG, Portal Doppler
USG ve MRCP goruntulemeleri de yapildi.

« Abdominal USG’ de kronik karaciger hastaligi ile uyumlu idi
(karaciger kenar keskinligi kaybolmus, konturlari lobule, parankim
ekojenitesi diffliz olarak kaba graniiler heterojen goriinimde).

e Otosplenektomi mevcut idi ve batinda serbest sivi gozlenmed.i.



* Portal Doppler USG’ de ana portal ven capi 16 mm’di. Portal ven
icerisinde tromblis mevcut degildi ve portal ven akim yonu dogaldi.

« Abdomen USG’ de ve MRCP’ de hastada biliriblin yiksekligini aciklayacak
intrahepatik veya ekstrahepatik safra yollarinda patoloji saptanmad..

* Koledok normal genislikte saptandi, intrahepatik safra kanallari, sag ve
sol ana hepatik kanal, pankreatik kanal genislikleri normaldi.

e Limen icerisinde tas veya kitlesel lezyon saptanmamistir. Stenoz veya
obstruksiyon izlenmemistir.



e Ilk yatisindan itibaren gastroenteroloji klinigi ile de gorisulen hastanin
bilirtbin yUksekliginin orak hiicre krizine bagli olup hastanin akut
karaciger yetmezligi tablosunda olmadigi gorusu belirtildi.

* Hidrasyon ve oksijen tedavilerine ek olarak teropatik aferez, UDKA 250
mg 2x2 tablet tedavileri 6nerildi.

e Hastanin gorintllemelerinde saptanan kronik karaciger hastaligi
hastanin ge¢mis medikal oykiisiinde zaten mevcut idi (2019).

e Hasta kronik karaciger hastaligi agisindan propranolol, UDKA ve
spironolakton tedavileri ile gastroenteroloji polikliniginde onceden
takibe alinmisti.



* Hastaya 18.07.2022 tarihinde iist GIS goriintiilemesi yapilmis oldugu
Ozofagus distalinde 1 kolon 3. derece 2 kolon 1-2. derece varis ve
portal hipertansif gastropati saptandigi gorildu.

* Hastanin onceki yatislarinda da kronik karaciger hastaligina sebep
olabilecek etiyolojiler acisindan da degerlendirildigi gorulda.

* Hastada kronik karaciger hastaligina sebep olabilecek orak hicre
anemisi disinda etiyoloji saptanmadigi goruldu.



* Hbsag (-) Anti-HBs(+) Anti-HCV(-),

* Alkol kullanimi yok.

* Obez degil ve daha once tespit edilen bir hepatosteatoz oykusu yok.

* Otoimmun hepatit, primer bilier kolanjit, primer sklerozan kolanjit
acisindan otoantikorlari negatif.

* Goruntllemelerde Budd Chiari sendromu diisundiirecek bulgular yok.



* EKO’ da EF %60, sag ve sol kalp bosluklarindan dilatasyon, orta duizeyde
pulmoner hipertansiyon saptanmis.

* Kardiyoloji tarafindan orak hiicre anemisinin pulmoner komplikasyonlarina
bagh olarak bu durumun olabilecegi, spesifik bir tedavisinin olmadigi
belirtilmis.

* Hemokromatosiz acisindan ferritin 200 civari, transferrin saturasyonun da %
45 ten az.

* Wilson hastaligi acisindan gonderilen bakir ve seruloplasmin tetkikleri normal,
kaiser kayser-fleischer halkasi mevcut degil.



* Sonuc olarak hastanin kronik karaciger hastaliginin orak hiicre anemisine
sekonder oldugu,

* Tekrarlayan orak hiicre krizleri sirasindaki vazookliizyon ve sintuizoidal
obstriiksiyona bagl olarak

* Karaciger dokusunda ve safra yollarinda ortaya ¢ikan iskemik hasar
sonucu gelisen

* Orak hiicre hepatopatisi ve orak hiicre kolanjiopatisine bagli oldugu
degerlendirildi.



* Hastanin servisteki takibinini 10. giinliinde atesi ve enfeksiyon
parametrelerinde artisi oldugu goruldda.

* Asilarinin tam oldugu (pndmokok, meningokok ve hib) égrenildi.

* Hastanin kan ve idrar kulturleri alindi, PAAC ve TIT planlandi. TIT de
enfeksiyon bulgusu yoktu ancak PAAC de infiltrasyon gorildu.

* Hastaya piperasilin+tazobaktam 3 x 4,5 gr i.v tedavisi baslandi.



* Piperasilin-tazobaktam tedavisinden 48 saat sonra atesi devam eden
ve enfeksiyon parametrelerinde gerileme olmayan hastaya
meropenem 3x1 gr i.v tedavisine gecildi.

* Meropenem tedavisi sonrasi hastanin atesi olmadi ve enfeksiyon
parametreleri gerileme oldu. Hastanin takiplerinde kan ve idrar
kiltlrlerinde Gremesi olmadi.

* Meropenem tedavisinin 7. Guninde (yatisinin 19. Gunu) kendi istegi
ile taburcu oldu.



* Hasta taburculuk sonrasi 1. haftada genel durum bozuklugu ile
hastanemiz acil servisine basvurdu.

* Hepatik ensefalopati, hepatorenal sendrom, sepsis ve multiorgan
yetmezligi tablosu ile yogun bakima yatisi yapildi.

* Hasta takiplerinde exitus oldu.
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